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Nekompakcijska kardiomiopatija (NKMP) je prirojena bolezen srca, ki jo označuje zastoj v 
procesu kompakcije v zgodnjem gestacijskem obdobju. Proces kompakcije je pomemben 
tudi za razvoj koronarne mikrocirkulacije, vendar doslej spremembe v delovanju srca pri 
bolnikih z NKMP vzročno še niso bile opredeljene. Namen naše raziskave je bil opredeliti 




V prospektivno raziskavo smo vključili 41 bolnikov z NKMP (28 moških in 13 žensk), v starosti 
med 21 in 70 let. Diagnoza NKMP je bila potrjena s srčno magnetno resonanco. Pri bolnikih 
smo opravili ultrazvočno preiskavo srca, kjer smo določili iztisni delež levega prekata (LVEF), 
končni diastolični volumen levega prekata (LVEDV), ocenili polnilne tlake levega prekata 
(E/e’), izmerili bazalni premer desnega prekata (RVId), longitudinalno gibanje 
trikuspidalnega obroča (TAPSE), delež spremembe površine desnega prekata (FAC) ter 
izračunali globalno vzdolžno sistolično deformacijo (GLS). Izmerili smo izhodiščno serumsko 
vrednost natriuretičnega peptida (NT-proBNP). Z enofotonsko emisijsko računalniško 
tomografijo (angl. single photon emission computerized tomography, SPECT) miokarda v 
mirovanju in ob obremenitvi smo ocenili morebitno pomembno ishemijo miokarda, ki smo 
jo opredeli kot razliko v scintigramih srca v mirovanju in ob obremenitvi (angl. summed 
difference score, SDS) ≥ 2.  
 
Rezultati:  
Glede na SDS smo razdelili bolnike z NKMP v dve skupini, ki se med seboj nista razlikovali v 
spolu, starosti, jetrnem ali ledvičnem delovanju. Ishemijo miokarda smo dokazali pri 11 
bolnikih (27 %, skupina A), 30 bolnikov ni imelo dokazane pomembne ishemije miokarda (73 
%, skupina B). V primerjavi s skupino B je imela skupina A statistično pomembno nižji LVEF 
(35 ± 15 % skupina A in 53 ± 11 % skupina B, P<0,001), večji LVEDV (188 ± 52 mL in 136 ± 52 
mL, P = 0,007), višje polnilne tlake, ocenjene z E/e’ (17,2 ± 14,3 in 10,2 ± 5,2, P = 0,029), večji 
RVId (3,3 ± 0,6 cm in 2,9 ± 0,5 cm, P = 0,016), nižji TAPSE (1,9 ± 0,6 cm in 2,5 ± 0,4 cm, P < 
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0,001), nižji FAC (30,7 ± 7,7 % in 44,9 ± 10,2 %, P < 0,001), nižji GLS (-9,9 ± 5,2 % in -14,5 ± 
4,1 %, P = 0,001) in višje serumske vrednosti NT-proBNP (1691 ± 1883 pg/mL in 422 ± 877 
pg/mL, P = 0,006). Opazili smo tudi korelacijo med večjim SDS in nižjim LVEF (r = -0,48, 
P=0,001), večjim LVEDV (r = 0,39, P = 0,012), večjim RVId (r = 0,41, P=0,032), nižjim TAPSE (r 
= -0,49, P = 0,008), nižjim FAC (r = -0,51, P = 0,006), nižjim GLS (r = 0,352, P = 0,024) in višjimi 
vrednostmi serumskega NT-proBNP (r = 0,66, P < 0,001). 
 
Zaključek:  
Ishemija miokarda, dokazana s scintigrafijo miokarda, je pri bolnikih z NKMP povezana s 
stopnjo srčnega popuščanja. Bolniki z NKMP, ki so imeli dokazano ishemijo miokarda, so 
imeli značilno večje dimenzije in slabši iztisni delež tako levega kot desnega prekata ter višje 
ocenjene polnilne tlake levega prekata v primerjavi z bolniki brez jasne ishemije miokarda. 
Bolniki z ishemijo miokarda so imeli tudi bolj izraženo delovanje nevrohumoralnega sistema, 







Noncompaction cardiomyopathy (NCM) is a congenital heart disease characterized by an 
arrest of the myocardial compaction process in the early gestational period. As the process 
is thought to be responsible for the formation of coronary microvasculature, the functional 
impact of these changes in patients with NCM remains undefined. The aim of our study was 
to analyse a potential correlation between myocardial ischemia and heart failure severity in 
NCM patients.  
 
Methods:  
In this prospective study, we enrolled 41 NCM patients (28 male, 13 female), aged 21 to 70 
years. NCM diagnosis had to be verified by cardiac magnetic resonance imaging. 
Echocardiography has been performed in all patients, defining left ventricle ejection fraction 
(LVEF), left ventricle end-diastolic volume (LVEDV), estimating left ventricle filling pressures 
(E/e’), measuring right ventricle inflow diastolic diameter (RVId), tricuspid annular plane 
systolic excursion (TAPSE), fractional area change (FAC) as well as calculating global 
longitudinal strain (GLS) with post-processing. Serum levels of NT-proBNP have been 
measured at baseline. Myocardial single-photon emission computed tomography (SPECT) at 
rest and on stress was used to define significant myocardial ischemia, defined as summed 
difference score (SDS) ≥2.  
 
Results:  
According to SDS the patients have been divided in two groups, which did not differ in sex, 
age, kidney or liver function. Myocardial ischemia has been demonstrated in 11 patients 
(27%, Group A), 30 patients showed no significant myocardial ischemic changes (73%, Group 
B). When compared to Group B, Group A had significantly lower LVEF (35±15% in Group A 
vs. 53±11% in Group B, P<0.001), higher LVEDV (188±52mL vs. 136±52mL, P=0.007), higher 
filling pressured estimated by E/e’ ratio (17.2±14.3 in 10.2±5.2, P=0.029), higher RVId 
(3.3±0.6cm vs. 2.9±0.5cm, P=0.016), lower TAPSE (1.9±0.6cm vs. 2.5±0.4cm, P<0.001), lower 
FAC (30.7±7.7% vs. 44.9±10.2%, P<0.001), lower GLS (-9.9±5.2% vs. -14.5±4.1%, P=0.001) 
and higher serum NT-proBNP levels (1691±1883pg/mL vs. 422±877pg/mL, P=0.006). Overall, 
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higher SDS was associated with lower LVEF (r=-0.48, P=0.001), higher LVEDV (r=0.39, 
P=0.012), higher RVId (r=0.41, P=0.032), lower TAPSE (r=-0.49, P=0.008), lower FAC (r=-0.51, 




The presence of myocardial ischemia in patients with NCM is associated with heart failure 
severity. NCM patients with proven myocardial ischemia had significantly enlarged 
dimensions and a worse ejection fraction of both left and right ventricle, as well as higher 
estimated left ventricle filling pressures, compared to the patients without myocardial 
ischemia. Patients with myocardial ischemia also had more pronounced neurohumoral 





Nekompakcijska kardiomiopatija (NKMP) je heterogena prirojena bolezen miokarda, ki jo je 
prvič opisal že Grant leta 19261, prvi sodobni opisi bolezni segajo v devetdeseta leta 
prejšnjega stoletja, ko je spremembo miokarda na podlagi osmih primerov opisal Chin s 
sodelavci2. 
NKMP označujeta dve značilni plasti miokarda: kompaktna in nekompaktna. Slednja je 
sestavljena iz številnih trabekulacij z globokimi vmesnimi vrzelmi, ki so v povezavi z votlino 
prekata; kompaktna plast je podobna normalnemu miokardu, vendar je pomembno 
stanjšana3. Bolezen prizadane pretežno levi prekat, opisana pa je tudi prizadetost desnega 
prekata, ki je sicer lahko že fiziološko gosto trabekuliran4. Spremembe so praviloma 
pogostejše v konici levega prekata ter v priležnih delih spodnje, stranske ter sprednje 
stene3,5. Pogosto je povezana z drugimi prirojenimi srčnimi boleznimi ter raznimi 
metabolnimi ali nevrološkimi boleznimi6. NKMP je lahko opisovana s številnimi imeni, 
najpogosteje s spongiformno kardiomiopatijo, hipertrabekulacijskim sindromom ali s tujko 
“non-compaction” kardiomiopatijo3,5. 
 
1.1. Patogeneza nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Do šestega gestacijskega tedna je miokard gosto trabekuliran, koronarna kapilarna mreža še 
ni razvita; miokard se preskrbuje z difuzijo iz votline prekata, goste trabekulacije povečujejo 
površino za izmenjavo hraniv in kisika. Do konca 18. tedna embrionalnega razvoja se 
miokard pri zdravem zarodku dokončno razvije v kompaktni miokard. Proces razvoja 
nekompaktnega miokarda v kompaktnega se imenuje proces kompakcije, ta poteka od 
subepikardnega področja proti subendokardnemu področju, od srčne baze proti konici. Z 
zlitjem trabekulacij v procesu kompakcije nastanejo prostori, ki dozorijo v koronarno 
kapilarno mrežo. Razvoj večjih koronarnih arterij poteka neodvisno od procesa kompakcije 
miokarda7.  
Moten proces kompakcije miokarda vodi v nastanek NKMP. Goste trabekulacije so obdane z 
endotelom, v samih trabekulacijah so histološko vidna tudi področja fibroze3. Zaradi motnje 
v razvoju koronarne mreže so opisovane motnje prekrvitve miokarda, kar bi lahko vodilo v 
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subendokardno ishemijo8, vendar doslej povezava z nastankom srčnega popuščanja ni bila 
dokazana. 
 
1.2. Pojavnost nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Pojavnost NKMP zaenkrat še ni bila jasno opredeljena, številni avtorji opisujejo najdbo na 
0,05 do 0,14 % vseh opravljenih ultrazvočnih preiskavah srca9. Med bolniki, obravnavanimi 
zaradi srčnega popuščanja, ocenjujejo pojavnost na 3 do 4 %10. Zaradi pogostega dedovanja 
NKMP je pojavnost kardiomiopatije v obolelih družinah pomembno večja, ocenjena na 18 do 
kar 50 %3. 
 
1.3. Genetika nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Z NKMP v literaturi povezujejo številne mutacije genov, katerih fenotipska slika se pogosto 
prekriva z drugimi kardiomiopatijami5. V petini primerov mutacije prizadenejo zapise genov 
za beljakovine sarkomere kardiomiocitov (najpogosteje mutacije MYH7, ACTC1, TNNT2, 
MYBPC3, TPM1 in TNNI13), pogoste so tudi mutacije genov beljakovin citoskeleta (DSP) ter 
natrijevih ionskih kanalčkov (SCN5A)11. Opisane so tudi mutacije mitohondrijskega genoma 
ter mutacije gena za tafazin, ki vodijo v disfunkcijo mitohondrijev in spremenjeno nastajanje 
ter shranjevanje adenozin-5’-trifosfata12.  
 
1.4. Klinična slika nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Klinična slika NKMP je zelo pestra. Bolniki so dolga leta lahko povsem asimptomatični, 
spremembe se najdejo tudi povsem naključno (npr. pri opredeljevanju šuma pri avskultaciji, 
pri opredeljevanju nespecifičnih težav ali pri družinskem presejanju). Ob pojavu klinične 
slike se najpogosteje opisuje simptome in znake srčnega popuščanja z morebitnimi 
pridruženimi motnjami srčnega ritma ali prevodnimi motnjami; opisana je tudi nenadna 
srčna smrt5,13. Zaradi zastoja krvi v vrzelih med trabekulacijami, predvsem ob okrnjenem 
iztisnem deležu levega prekata, obstaja možnost nastanka krvnih strdkov s posledičnimi 
sistemskimi trombemboličnimi zapleti14. 
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Po pojavu simptomatike ob diagnozi NKMP so klinične raziskave pokazale pogosto hiter 
napredek bolezni. Kar 47 do 75 % bolnikov, ki imajo simptome, povezane z NKMP, umre v 
šestih letih15,16. 
Pogosto se NKMP prepleta tudi z drugimi prirojenimi boleznimi srca, najpogosteje z defekti 
prekatnega ali preddvornega pretina, prirojeno stenozo pulmonalne zaklopke, Ebsteinovo 
anomalijo17 ter sindromom hipoplastičnega levega prekata18. Opisana je povezava med 
NKMP in mišičnimi distrofijami (Duchenovo, Beckerjevo, Emery-Dreifussovo mišično 
distrofijo) ter metabolnimi motnjami19. 
 
1.5. Diagnoza nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Bistvo postavitve diagnoze je prepoznavanje in opis trabekulacij, ki so temeljna značilnost 
NKMP. Čeprav je včasih najdba NKMP naključna, jo večinoma dokažemo ob iskanju vzroka 
simptomov in znakov srčnega popuščanja ali aritmij3,5. Metodi izbora ob diagnozi 




Pri bolnikih z NKMP je EKG praviloma patološki. Pri kar 87 % bolnikov so izpolnjeni t.i. 
voltažni kriteriji hipertrofije levega prekata ter znaki motene repolarizacije levega prekata 
(inverzni valovi T, nenormalne spremembe spojnice ST), patološka leva srčna os, levokračni 
blok, podaljšanje dobe QT, redko najdemo tudi znake preekscitacije20.  
 
1.5.2. Ultrazvočna preiskava srca 
 
Metoda izbora preiskave pri iskanju vzroka simptomov ali znakov srčnega popuščanja je 
transtorakalna ultrazvočna preiskava srca, predvsem zaradi dobre dostopnosti, 
neinvazivnega pristopa in nizke cene preiskave. Veljavni diagnostični kriteriji za NKMP so 
dokaz razmerja med nekompaktno in kompaktno plastjo večje kot 2 : 1 na koncu diastole. 
Najpogosteje razmerje ocenjujemo bodisi v parasternalni projekciji po kratki osi ali v 
apikalnih projekcijah. Občasno nam je v pomoč kontrastna ehokardiografija21. Z razvojem 
novejših ultrazvočnih metod so pri diagnozi NKMP v pomoč še naknadna analiza miokardne 
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deformacije s sledenjem ultrazvočnega vzorca (angl. speckle tracking imaging), predvsem 
globalni kazalec deformacije levega prekata v longitudinalni smeri (angl. global longitudinal 
strain, GLS), ki je praviloma pri bolnikih z NKMP nenormalen, z dodatno nižjimi 
deformacijami v bolj trabekuliranih predelih22. Značilni ultrazvočni sliki NKMP sta prikazani 
na sliki 1. 
 
 
Slika 1 Sliki ultrazvočnih posnetkov, značilnih za nekompakcijsko kardiomiopatijo. Levo: 
transtorakalni parasternalni prečni presek levega prekata; desno: transtorakalni apikalni 
presek štirih votlin. LP = levi prekat; DP = desni prekat; s puščico so označene trabekulacije, 
značilne za NKMP. 
 
1.5.3. Magnetna resonančna preiskava srca 
 
Pri bolnikih s slabšo ultrazvočno preglednostjo in pri bolnikih z ultrazvočno postavljenim 
sumom na NKMP opravimo magnetno resonančno preiskavo srca (CMR) z dodatkom 
kontrastnega sredstva gadolinija. Trenutno veljavni magnetno resonančni diagnostični 
kriteriji za diagnozo NKMP so dokaz razmerja med nekompaktno in kompaktno plastjo 
miokarda večje od 2,3 : 1 na koncu diastole23. Dodatno je s CMR možno bolje videti 
predvsem apikalne predele, ki so z ultrazvočno preiskavo srca slabše pregledni ter bolje 
oceniti debelino kompaktne plasti. Z dodatkom gadolinija je mogoče oceniti tudi breme 
fibroze miokarda, kar nudi dodatno prognostično uporabnost24. Značilni magnetno 




Slika 2 Sliki magnetno resonančnih posnetkov, značilnih za nekompakcijsko 
kardiomiopatijo. Tehnika proste precesije v stabilnem stanju (angl. steady state free 
precession). Levo: prečni prerez v kratki osi pod nivojem papilarnih mišic v končni diastoli;  
desno: presek štirih votlin v končni diastoli; LP = levi prekat; DP = desni prekat; s puščico so 
označene trabekulacije, značilne za NKMP. 
 
1.6. Zdravljenje nekompakcijske kardiomiopatije 
 
Vzročno zdravljenje NKMP zaenkrat ni možno. Zdravljenje se opira predvsem na klinične 
najdbe bodisi disfunkcije miokarda ali aritmij, za kar se opiramo na obstoječe smernice 
kardioloških združenj25. Pomembno je tudi preprečevanje sistemskih trombemboličnih 
dogodkov. 
 
Zaradi pogoste pojavnosti nadprekatnih in prekatnih aritmij se pogosto priporoča uvedba 
blokatorjev receptorjev beta. Ob prekatnih motnjah ritma je potrebna uvedba antiaritmika, 
najpogosteje amiodarona. Vsaditev kardioverterja defibrilatorja se priporoča pri bolnikih, ki 
imajo večje breme prekatnih motenj ritma ali imajo iztisni delež manj kot 35 %26. 
Endokardne elektrofiziološke preiskave in ablacije prekatnih aritmij so zaradi 
hipertrabekulacij navadno težje izvedljive, pogosto je potreben epikardni pristop27. 
 
Pri simptomatičnem srčnem popuščanju ob okrnjenem iztisnem deležu levega prekata se 
priporoča uvedba zaviralcev angiotenzinske konvertaze ali zaviralcev angiotenzinskih 
receptorjev, blokatorjev receptorjev beta in mineralokortikoidnih antagonistov. Vse bolj v 
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ospredje prihaja terapija s kombinacijo zaviralcev angiotenzinskih receptorjev in 
neprilizina28. V primeru zastojnega srčnega popuščanja se priporoča tudi diuretična 
terapija25. Zdravljenje diastolične disfunkcije zaenkrat ni bilo dokazano kot prognostično 
učinkovito, priporoča se le simptomatično zdravljenje25. 
 
Doslej večjih raziskav zdravljenja bolnikov z NKMP z zdravili ni bilo opravljenih. Kljub 
optimalnemu zdravljenju srčnega popuščanja z zdravili pri bolnikih z NKMP pogosto 
ugotavljamo razvoj napredovalega srčnega popuščanja29. Terapija z blokatorji receptorjev 
beta pri bolnikih z NKMP je v manjši raziskavi sicer nakazala trend k zmanjšani masi levega 
prekata, vendar raziskava ni bila povezana z morebitnim izboljšanjem klinične slike 
preiskovancev30. Nedavna meta-analiza je pokazala dober odziv bolnikov z NKMP na 
zdravljenje z resinhronizacijskim srčnim spodbujevalnikom (angl. cardiac resynchronization 
therapy), v kolikor so imeli v EKG dokazan levokračni blok s trajanjem nad 150 milisekund in 
iztisni delež levega prekata pod 35 %31.  
 
Pogosto se simptomi in znaki srčnega popuščanja pri bolnikih z NKMP hitro slabšajo, 
potrebna je inotropna podpora. V odsotnosti kontraindikacij je včasih edina možnost 
preživetja zdravljenje s presaditvijo srca5,16. Zaradi daljše čakalne dobe na darovalčevo srce 
je pogosto potrebno premostitveno zdravljenje z dolgotrajno mehansko podporno terapijo – 
vstavitvijo podporne črpalke levega prekata (angl. left ventricular assist device, LVAD)25.  
 
Pri NKMP je pomembno tudi preprečevanje trombemboličnih dogodkov. Pri 
asimptomatičnih bolnikih z normalno sistolično funkcijo levega prekata nekateri avtorji 
svetujejo uvedbo aspirina, vendar smernic za tovrstne bolnike ni. V primeru iztisnega deleža 
manj kot 40 %, paroksizmalne ali kronične atrijske fibrilacije, predvsem pa v primeru že 
utrpelih sistemskih trombemboličnih dogodkov, veljajo priporoča za uvedbo 
antikoagulacijske terapije z antagonisti vitamina K. Raziskav za novejša neposredna 
antikoagulacijska zdravila ni32. 
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2. NAMEN RAZISKAVE IN HIPOTEZE 
 
Z raziskavo smo želeli ugotoviti: 
 
• pojavnost motenj prekrvitve in ishemije srčne mišice pri bolnikih z NKMP, 
 
• povezanost ishemije srčne mišice z izraženostjo simptomatike srčnega popuščanja 
pri bolnikih z NKMP, 
 
 
• povezanost ishemije srčne mišice s stopnjo okvare sistolične in diastolične funkcije 
levega prekata pri bolnikih z NKMP in 
 
• povezanost ishemije srčne mišice s stopnjo okvare sistolične funkcije desnega 
prekata pri bolnikih z NKMP. 
 
Z raziskavo smo preverjali naslednje hipoteze: 
 
• Ishemija srčne mišice je pomembna v patogenezi NKMP. 
 
• Obseg ishemije srčne mišice bolnikov z NKMP je povezan s stopnjo okvare sistolične 
in diastolične funkcije obeh prekatov. 
 












V prospektivno presečno raziskavo smo vključili 41 zaporednih bolnikov s potrjeno NKMP. 
Raziskava je potekala na Oddelku za napredovalo srčno popuščanje in transplantacije srca 
Kliničnega oddelka za kardiologijo Univerzitetnega kliničnega centra Ljubljana. Raziskava je 
potekala je od februarja 2015 do decembra 2018. Vsem vključenim bolnikom smo natančno 
razložili potek raziskave in nato pridobili njihovo zavesto privolitev po poučitvi. Pri 
načrtovanju in izvedbi raziskovalnega dela smo upoštevali načela Helsinško-tokijske 
deklaracije o biomedicinskih raziskavah. Protokol raziskave je odobrila Komisija za 
medicinsko etiko Republike Slovenije (mnenje št. 21/02/15). 
 
Za vključitev v raziskavo so bolniki morali izpolnjevati naslednje vključitvene kriterije: 
• starost 18 do 70 let, 
• ultrazvočno postavljena diagnoza NKMP, potrjena s CMR po veljavnih diagnostičnih 
kriterijih. 
 
Izključitveni kriteriji so bili: 
• dokazana pomembna koronarna bolezen, bodisi s koronarno angiografijo ali CT 
angiografijo, 
• pridružene prirojene srčne napake, 
• nosečnost. 
 
3.2. Metode dela 
 
Ob vključitvi v raziskavo smo pri preiskovancih opravili klinični pregled (anamneza in 
usmerjen srčni status), vključno z določitvijo funkcijskega razreda po klasifikaciji NYHA (angl. 
New York Heart Association). Napotili smo jih na odvzem krvi za laboratorijske preiskave, 




Slika 3 Shema raziskave. 
 
3.2.1. Anamneza in klinični pregled 
 
Pri preiskovancih smo ob pregledu preverili izpolnjevanje vključitvenih kriterijev in 
odsotnost izključitvenih meril. Zabeležili smo osnovne podatke o bolnikih, in sicer spol, 
starost, pridružene bolezni, prisotnost običajnega ali resinhronizacijskega srčnega 
spodbujevalnika ter vsadnega kardioverterja defibrilatorja. Preverili smo redno terapijo in se 
z bolniki pogovorili o pomenu raziskave tako za bolnika samega kakor za strokovno javnost. 
Podpisali so privolitev o zavestni privolitvi po poučitvi. Preiskovance smo klinično pregledali 
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in jih glede na simptome srčnega popuščanja uvrstili v funkcijske razrede po klasifikaciji 
NYHA33. 
 
3.2.2. Laboratorijske preiskave 
 
Preiskovancem je kri po 30-minutnem počitku odvzela medicinska sestra iz komolčne vene. 
Za biokemične preiskave (elektroliti, ledvični retenti, jetrni testi, NT-proBNP) smo vzorce krvi 
odvzeli v vakuumsko epruveto brez antikoagulacijskega sredstva in jih do centrifugiranja 
hranili v ledeni kopeli. Za hemogramske preiskave smo vzorce krvi odvzeli v vakuumsko 
epruveto z dodanim antikoagulacijskim sredstvom (K3-EDTA) in jih do centrifugiranja prav 
tako hranili v ledeni kopeli. Koncentracijo NT-proBNP so določili s kemiluminiscenčno 
imunsko metodo z dvema protitelesoma (Roche Diagnostics, Risch-Rotkreuz, Švica) na 
analizatorju Elecsys 2010®. Preiskave so opravili v centralnem neodvisnem laboratoriju 
Kliničnega inštituta za klinično kemijo in biokemijo Univerzitetnega kliničnega centra 
Ljubljana. Klinični podatki preiskovancev laboratoriju niso bili posredovani.  
 
3.2.3. Ultrazvočna preiskava srca 
 
Ultrazvočne preiskave srca smo opravili z dvodimenzionalno in dopplersko ultrazvočno 
sondo M5S na ultrazvočnem aparatu Vivid™ E95 (General Electric Healthcare, Chicago, 
Illinois, Združene države Amerike). Vse posnetke smo digitalno shranili na delovno postajo; 
naknadne meritve in analize smo opravili s programskim sistemom EchoPac v201 (General 
Electric Healthcare, Chicago, Illinois, Združene države Amerike). Preiskovance smo 
pregledovali v pol ležečem položaju na levem boku. Meritve v parasternalnih, apikalnih in 
epigastričnih presekih smo opravili ob zadržanem dihu. Ves čas preiskave smo 
elektrokardiografsko nadzorovali srčni ritem. Ob najdbi sinusnega ritma v EKG smo za 
meritev uporabili povprečje treh zaporednih srčnih utripov, ob prisotnosti atrijske fibrilacije 
pa povprečnih petih zaporednih srčnih utripov. Preiskava je bila opravljena skladno s 





3.2.3.1. Meritve velikosti in iztisnega deleža levega prekata 
 
Vrednosti končnega diastoličnega premera levega prekata (angl. left ventricular end-
diastolic diameter, LVEDD) in končnega sistoličnega premera levega prekata (angl. left 
ventricular end-systolic diameter, LVESD) smo izmerili iz parasternalnega vzdolžnega 
preseka. Končni diastolični volumen levega prekata (angl. left ventricular end-diastolic 
volume, LVEDV) in končni sistolični volumen levega prekata (angl. left ventricular end-
systolic volume, LVESV) smo izmerili s povprečenjem meritev iz dvodimenzionalnih apikalnih 
presekov štirih in dveh votlin. Odstotek iztisnega deleža levega prekata (angl. left ventricular 
ejection fraction, LVEF) smo izračunali z metodo po Simpsonu34. 
 
3.2.3.2.  Meritve velikosti desnega prekata in ocena sistolične funkcije desnega prekata 
 
V apikalnem preseku štirih votlin, usmerjenem za desni prekat, smo izmerili končni 
diastolični bazalni premer desnega prekata (angl. right ventricular inflow diameter, RVId). Z 
enodimenzionalno ultrazvočno metodo smo izmerili longitudinalno gibanje trikuspidalnega 
obroča (angl. tricuspid annulus posterior septal excursion, TAPSE), ki dobro korelira z 
iztisnim deležem desnega prekata34. Iz razlike površine desnega prekata ob koncu diastole in 
sistole smo izračunali delež spremembe površine desnega prekata (angl. fractional area 
change, FAC). S tkivno dopplersko preiskavo smo izmerili hitrost vala Sto na lateralnem 
trikuspidalnem obroču, saj vrednost dobro korelira s sistolično funkcijo desnega prekata34, 
glej sliko 4. 
 
3.2.3.3. Ocena polnilnih tlakov levega prekata 
 
Iz apikalnega preseka štirih votlin smo z dopplersko ultrazvočno preiskavo izmerili hitrost 
toka krvi skozi mitralno zaklopko (val E). Iz istega preseka smo s tkivno dopplersko 
ultrazvočno preiskavo izmerili hitrost vala Em na medialnem mitralnem obroču in El na 
lateralnem mitralnem obroču. Iz povprečja obeh vrednosti smo izračunali vrednost e'. Iz 




3.2.3.4. Meritve deformacije miokarda s sledenjem ultrazvočnega vzorca 
 
Z naknadno računalniško obdelavo podatkov na delovni postaji smo iz apikalnih presekov 
štirih, treh in dveh votlin ob sočasnem elektrokardiografskem nadzoru opravili analizo 
deformacije miokarda s sledenjem ultrazvočnega vzorca, ki se je uveljavil kot občutljiv 
kazalec zgodnje okvare miokarda36. Za analizo smo izbrali posnetke z največjo kakovostjo, 
najboljšo preglednostjo endokarda ter zadostno hitrostjo zajemanja slike od 40 do 80 
posnetkov na sekundo (angl. frames per second, fps). Oris endokarda v vseh treh presekih je 
bil opravljen ročno, z naknadnimi popravki širine območja meritve. V analizo smo v 
trabekuliranih predelih vključili le kompaktno plast miokarda37. Odpiralni in zapiralni čas 
aortne zaklopke smo pridobili iz zapisa pulznega dopplerskega signala v iztočnem delu 
levega prekata34.  
Z analizo smo pridobili vrednost globalnega kazalca deformacije levega prekata v 
longitudinalni smeri (angl. global longitudinal strain, GLS), ki je izračunana kot povprečje 
vseh vrednosti kazalcev deformacij levega prekata v longitudinalni smeri v vseh segmentih 
miokarda. Pridobili smo izris segmentnih sprememb kazalcev deformacije levega prekata v 
longitudinalni smeri v 17-segmentnem modelu34,36 (glej sliko 4). 
 
3.2.4. Scintigrafija miokarda z obremenitvijo 
 
Vsi bolniki so po predhodni privolitvi preiskave opravili perfuzijsko scintigrafijo miokarda z 
obremenitvijo. Preiskave so opravile tri neodvisne izkušene specialistke nuklearne 
kardiologije iz Kliničnega inštituta za nuklearno medicino Univerzitetnega kliničnega centra 
Ljubljana, ki niso bile v celoti seznanjene s kliničnimi podatki preiskovancev in njihovim 
statusom v raziskavi. Obremenitveno testiranje, slikovna preiskava, rekonstrukcija, 
interpretacija in poročanje o preiskavi so bili opravljeni v skladu s priporočili Evropskega 
združenja za nuklearno medicino38. 
 
Vsi bolniki so bili dodeljeni v dvodnevni protokol preiskave – na ločen dan je bila preiskava 
opravljena ob obremenitvi in v mirovanju. Injekcija tehnecij-99m-tetrofosmina (Myoview, 
GE Healthcare, Chicago, Illinois, Združene države Amerike) z jakostjo 600 MBq je bila 
opravljena med obremenitvenim testiranjem na kolesu (ERG911 S plus, Schiller, Baar, Švica) 
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ali med farmakološko obremenitvijo z regadenozonom (Rapiscan, GE Healthcare, Chicago, 
Illinois, Združene države Amerike) v intravenskem odmerku 400 µg. Po 45 do 60 minutah je 
bilo z dvojno gama kamero (Symbia TruePoint SPECT-CT, Siemens, München, Nemčija) 
opravljeno slikanje z enofotonsko emisijsko računalniško tomografijo (angl. single photon 
emission computerized tomography, SPECT). Drugi dan je bila opravljena preiskava v 
mirovanju z enakim radioizotopom38. 
 
Z EKG povezan SPECT je bil opravljen s frekvenco osmih posnetkov na srčni cikel; analiza je 
bila opravljena s programskim kvantifikacijskim paketom Corridor 4DM v5.2 (INVIA Medical 
Imaging Solutions, Ann Arbor, Michigan, Združene države Amerike). Posnetki so bili 
interpretirani z vizualno analizo prerezov in polarnih map. Podatki o perfuziji so bili zbrani v 
17-segmentni model. Motnje v perfuziji so bile kvantificirane s točkovalnikom, tako v 
mirovanju (angl. summed rest score, SRS) kot ob obremenitvi (angl. summed stress score, 
SSS). Izračunana je bila razlika med seštevkom točkovalnika med obremenitvijo in v 
mirovanju (angl. summed difference score, SDS). SDS ≥ 2 smo ocenili kot znak ishemije 
miokarda, kar je glede na priporočila veljaven kriterij za ishemijo pri bolnikih s koronarno 




Slika 4 Vzorčni primer opravljenih preiskav pri istem bolniku z NKMP. Na predelih 
ultrazvočno dokazanega nekompaktnega miokarda so vidne nižje vrednosti spremembe 
kazalnikov deformacije levega prekata v longitudinalni smeri, kakor scintigrafsko dokazane 
motnje perfuzije miokarda. Spremembe perfuzije so bolj izražene ob obremenitvi in 
dokazujejo ishemijo miokarda. Levo zgoraj: ultrazvočna preiskava srca v transtorakalnem 
parasternalnem prečnem preseku levega prekata s prikazom trabekulacij. Desno zgoraj: izris 
segmentnih sprememb kazalnikov deformacije levega prekata v longitudinalni smeri v 17-
segmentnem modelu, kjer višja številka pomeni slabši kazalnik deformacije levega prekata. 
Spodaj: vizualna analiza motenj v perfuziji v 17-segmentnem modelu; levo ob obremenitvi, 
desno v mirovanju, kjer vijolična barva pomeni motnje perfuzije, oranžna in bela pa dobro 
perfuzijo miokarda.  
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3.2.5. Statistične metode 
 
Pri zveznih spremenljivkah smo izračunali povprečno vrednost ± standardni odklon. 
Kategorične spremenljivke smo izrazili s številkami (N) in odstotki (%). Normalno 
porazdelitev zveznih spremenljivk smo testirali s Shapiro-Wilkovim testom. V primeru 
normalne porazdelitve smo razlike med skupino A in B testirali s T-testom. Kategorične 
spremenljivke smo testirali s hi-kvadrat (χ2) oziroma Fisherjevim testom. Razlike med 
skupinama smo analizirali z enosmerno analizo variance (One-way ANOVA test). Mejo 
statistične značilnosti rezultatov smo določili pri vrednosti P < 0,05. Vse statistične analize 





4.1. Osnovne značilnosti preiskovancev 
 
Izhodiščne značilnosti so prikazane v tabeli 1. Glede na scintigrafske pokazatelje ishemije 
miokarda, določene s SDS ≥ 2, smo bolnike razdelili v dve skupini: skupino z dokazano 
ishemijo miokarda (skupina A) ter v skupino brez pomembne ishemije miokarda (skupina B). 
Skupini se med seboj nista razlikovali po demografskih značilnostih, biokemičnih kazalcih 
delovanja ledvic in jeter, pojavnosti sinusnega ritma ali deležu vstavljenih aparatov ICD. 
Skupini sta se nekoliko razlikovali po redni terapiji z zdravili, predvsem pri prejemanju zdravil 
za zdravljenje srčnega popuščanja. Bolniki so imeli malo pridruženih bolezni; le nekaj 
bolnikov je imelo zgodovino zdravljene in urejene arterijske hipertenzije, nihče od bolnikov v 
času vključitve v raziskavo ni imel ugotovljene sladkorne bolezni. Nekaj bolnikov je bilo 
kadilcev. 
 







Vrednost P  
Starost (leta) 48 ± 13 47 ± 15 0,855 
Moški spol (%) 9 (82) 19 (63) 0,454 
Indeks telesne mase (kg/m2) 25,6 ± 6,0 26,4 ± 4,2 0,610 
Sinusni ritem (%) 10 (91) 29 (97) 0,925 
Vstavljen ICD (%) 7 (63) 23 (77) 0,662 
Natrij (mmol/l) 140 ± 3 141 ± 2 0,509 
Kalij (mmol/l) 4,8 ± 0,5 4,6 ± 0,4 0,217 
Klor (mmol/l) 105 ± 5 105 ± 2 0,641 
Sečnina (mmol/L) 6,0 ± 1,6 6,0 ± 2,6 0,958 
Kreatinin (µmol/l) 76 ± 11 81 ± 26 0,565 
oGF (ml/min/1,73m2) 89 ± 3 86 ± 12 0,381 
Bilirubin (μmol/l) 12,4 ± 7,1 13,3 ± 6,5 0,686 
AST (μkat/l) 0,50 ± 0,45 0,40 ± 0,12 0,299 
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ALT (μkat/l) 0,52 ± 0,23 0,56 ± 0,23 0,621 
AF (μkat/l) 1,16 ± 0,34 1,03 ± 0,25 0,219 
Zgodovina kajenja (%) 2 (18) 5 (17) 0,909 
Arterijska hipertenzija (%) 0 (0) 4 (13) 0,202 
Zdravljenje z zdravili    
ACE-I / ARB (%) 9 (82) 8 (27) 0,004 
Blokatorji receptorjev beta 10 (91) 13 (43) 0,018 
Mineralokortikoidni antagonisti 9 (82) 0 < 0,001 
Aspirin 







Vrednosti so prikazane kot povprečje ± standardni odklon ali število bolnikov (odstotki). Okrajšave: 
ICD, vsadni kardioverter defibrilator; oGF, ocena glomerulne filtracije; AST, aspartatna 
aminotransferaza; ALT, alaninska aminotransferaza; AF, alkalna fosfataza; ACE-I, zaviralec encima 
angiotenzin-II konvertaza; ARB, blokator angiotenzin-II receptorjev. 
 
4.2. Ishemija miokarda in stopnja srčnega popuščanja 
 
Ishemijo miokarda smo dokazali pri 11 bolnikih z NKMP (27 %, skupina A), 30 bolnikov ni 
imelo dokazane pomembne ishemije miokarda (73 %, skupina B). Primerjava skupine s 
pomembno ishemijo miokarda (skupina A) in skupine brez dokazane ishemije miokarda 
(skupina B) je pokazala značilne razlike v številnih ultrazvočnih značilnostih in laboratorijski 
preiskavi preiskovancev med skupinama.  
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Skupina A je v primerjavi s skupino B imela značilno večje končne diastolične in sistolične 
premere levega prekata (slika 5): večji LVEDD (6,3 ± 0,9 cm v skupini A in 5,4 ± 0,8 cm v 
skupini B, P = 0,003), LVEDV (188 ± 52 mL in 136 ± 52 mL, P = 0,007), LVESD (4,1 ± 1,0 cm in 






Slika 5 Grafični prikaz razlik v diastoličnih dimenzijah levega prekata med skupinama 
bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo miokarda in 
skupino B brez dokazane ishemije miokarda. LVEDD = končni diastolični premer levega 
prekata; LVEDV = končni diastolični volumen levega prekata. 
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Skupina A z dokazano ishemijo miokarda je imela tudi statistično manjši LVEF v primerjavi s 
skupino B (35 ± 15 % v skupini A in 53 ± 11 % v skupini B, P < 0,001) (slika 6), z analizo 
miokardne deformacije smo pri skupini A dokazali tudi pomembno nižji GLS, t. j. manj 




Slika 6 Grafični prikaz razlik v iztisnem deležu med skupinama bolnikov z nekompakcijsko 
kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo miokarda in skupino B brez dokazane 





Slika 7 Grafični prikaz razlik v globalni sistolični deformaciji levega prekata v longitudinalni 
smeri med skupinama bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano 
ishemijo miokarda in skupino B brez dokazane ishemije miokarda. GLS = globalni kazalec 
deformacije levega prekata v longitudinalni smeri. 
 
Pri skupini A so bili prisotni tudi pomembno višje ocenjeni polnilni tlaki levega prekata, 
izračunani iz razmerja E/e’ (17,2 ± 14,3 in 10,2 ± 5,2, P = 0,029) (slika 8). 
 
 
Slika 8 Grafični prikaz razlik v ocenjenih polnilnih tlakih levega prekata z razmerjem E/e’ 
med skupinama bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupina A z dokazano 
ishemijo miokarda in skupina B brez dokazane ishemije miokarda.  
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Pri skupini A z dokazano ishemijo miokarda smo v primerjavi s skupino B dokazali tudi 
značilno večje dimenzije in slabšo sistolično funkcijo desnega prekata: večji RVId (3,3 ± 0,6 
cm in 2,9 ± 0,5 cm, P = 0,016) (slika 9), nižji TAPSE (1,9 ± 0,6 cm in 2,5 ± 0,4 cm, P < 0,001) 
(slika 10) ter manjši FAC (30,7 ± 7,7 % in 44,9 ± 10,2 %, P < 0,001) (slika 11). Viden je bil tudi 




Slika 9 Grafični prikaz razlik v velikosti desnega prekata med skupinama bolnikov z 
nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo miokarda in skupino B 






Slika 10 Grafični prikaz razlik v longitudinalnem gibanju trikuspidalnega obroča med 
skupinama bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo 





Slika 11 Grafični prikaz razlik v deležu spremembe površine desnega prekata med 
skupinama bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo 





Slika 12 Grafični prikaz razlik v hitrosti sistoličnega tkivnega dopplerskega vala s na 
lateralnem trikuspidalnem obroču med skupinama bolnikov z nekompakcijsko 
kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo miokarda in skupino B brez dokazane 




Skupina A je v primerjavi s skupino B imela tudi višje serumske vrednosti NT-proBNP (1691 ± 




Slika 13 Grafični prikaz razlik v serumski koncentraciji NT-proBNP med skupinama 
bolnikov z nekompakcijsko kardiomiopatijo – skupino A z dokazano ishemijo miokarda in 






Opazili smo tudi značilno korelacijo med večjim SDS in večjim LVEDD (r = 0,43, P = 0,005), 
LVEDV (r = 0,39, P = 0,012) (slika 14) ter nižjim LVEF (r = -0,48, P = 0,001) (slika 15) in nižjim 
GLS, t.j. manj negativnim GLS (r = 0,352, P = 0,024) (slika 16). Značilna korelacija je bila 
ugotovljena tudi med večjim SDS in večjim RVId (r = 0,41, P = 0,032) (slika 17), nižjim TAPSE 
(r = -0,49, P = 0,008), nižjim FAC (r = -0,51, P = 0,006) (slika 18) in višjimi serumskimi 





Slika 14 Grafični prikaz korelacij med SDS in velikostjo levega prekata pri bolnikih z NKMP. 
SDS = razlika med seštevkom točkovalnika ob obremenitvi in v mirovanju; EDD = končni 





Slika 15 Grafični prikaz korelacij med SDS in iztisnim deležem levega prekata pri bolnikih z 
NKMO. SDS = razlika med seštevkom točkovalnika ob obremenitvi in v mirovanju; LVEF = 




Slika 16 Grafični prikaz korelacij med SDS in globalno sistolično deformacijo levega 
prekata v longitudinalni smeri pri bolnikih z NKMP. SDS = razlika med seštevkom 
točkovalnika ob obremenitvi in v mirovanju; GLS = globalni kazalec deformacije levega 





Slika 17 Grafični prikaz korelacij med SDS in velikostjo desnega prekata pri bolnikih z 
NKMP. SDS = razlika med seštevkom točkovalnika ob obremenitvi in v mirovanju; RVId = 




Slika 18 Grafični prikaz korelacij med SDS in deležem spremembe površine desnega 
prekata pri bolnikih z NKMP. SDS = razlika med seštevkom točkovalnika ob obremenitvi in v 





Slika 19 Grafični prikaz korelacij med SDS in serumsko koncentracijo NT-proBNP pri 
bolnikih z NKMP. SDS = razlika med seštevkom točkovalnika ob obremenitvi in v mirovanju; 
NT-proBNP = N-terminalni pro-tip B- natriuretični peptid. 
 
Čeprav je bila raziskava “Povezava med izraženostjo nekompaktnega miokarda in ishemijo 
srčne mišice pri bolnikih z izolirano NKMP” presečna, smo preverili tudi izhod bolnikov v 
obeh skupinah. Izmed preiskovancev z NKMP, kjer ishemije miokarda nismo dokazali, so še 
vsi vodeni v kardioloških ambulantah, brez dokazanega pomembnega poslabšanja znakov ali 
simptomov srčnega popuščanja. Izmed enajstih bolnikov z NKMP, kjer smo dokazali značilno 
ishemijo miokarda, sta imela dva zaradi znakov napredovalega srčnega popuščanja uspešno 
opravljeno presaditev srca, en bolnik pa je umrl zaradi napredovalega srčnega popuščanja in 
odpovedi desnega prekata ob sočasni okužbi s septičnim potekom. Krivulja preživetja obeh 





Slika 20 Krivulja preživetja pri obeh skupinah preiskovancev z NKMP, izračunana po 
Kaplan-Meierjevi metodi. Skupina A: skupina s scintigrafsko dokazano ishemijo miokarda; 





5.1. Povezava ishemije miokarda in stopnja srčnega popuščanja 
 
S preiskavo smo dokazali prisotnost miokardne ishemije pri enajstih bolnikih z NKMP, 30 
bolnikov ni imelo dokazane ishemije miokarda. Dokazana ishemija miokarda je bila 
povezana z bolj napredovalo stopnjo srčnega popuščanja, ocenjeno z laboratorijskimi in 
ultrazvočnimi kazalci.  
 
Podatki o ishemiji miokarda kot o možni razlagi patogeneze NKMP so omejeni na nekaj 
manjših raziskav in skupin kliničnih primerov, ki so prikazale nenormalnosti v perfuziji 
miokarda pri bolnikih z NKMP, večje raziskave o prisotnosti ishemije pa še niso bile 
opravljene. Prvi je moteno perfuzijo miokarda in rezervo koronarnega pretoka pri petih 
pediatričnih bolnikih z NKMP opisal Junga s sodelavci, ishemijo je dokazal s pozitronsko 
emisijsko tomografijo (PET)39. Pri dvanajstih odraslih bolnikih z NKMP je motnje perfuzije na 
enak način dokazal Jenni s sodelavci8. Nedavno je Gao s sodelavci s SPECT miokarda dokazal 
nepravilnosti perfuzije miokarda pri 17 bolnikih z NKMP, vendar jasna korelacija med 
obsegom motnje perfuzije miokarda in LVEF ni bila opisana40. Tavares de Melo je s sodelavci 
opravil PET s 18F-fluoro-2-deoksiglukozo (FDF-PET) pri 30 bolnikih z NKMP in rezultate 
primerjal z zdravimi preiskovanci. V primerjavi s kontrolno skupino je prav tako ugotavljal 
pomembne motnje perfuzije pri bolnikih z NKMP41. Vsi avtorji domnevajo, da je motena 
perfuzija miokarda posledica zastoja v razvoju in posledičnem pomanjkanju drobnega 
koronarnega žilja v nekompaktnih predelih5,8,39-41. V preglednem članku je Towbin s 
sodelavci opisal patofiziološko ozadje NKMP, kjer je povezal motnje perfuzije 
subendokardnega področja s pomanjkanjem drobnih koronarnih žil v nekompaktnem 
miokardu, vendar so bile patohistološke spremembe vidne tudi v kompaktnem miokardu, 
kjer ni bilo značilnih trabekulacij, kar nakazuje, da je NKMP bolezen celotnega, tudi 
kompaktnega miokarda3. Ker je kompaktna plast miokarda pri bolnikih z NKMP tanjša kot pri 
zdravi populaciji je podvržena tudi večjim obremenitvam in tlačnemu stresu, kar bi lahko 
dodatno povročilo ishemijo miokarda3,5,8,42. Skladno s podatki naštetih raziskav smo s SPECT 
miokarda dokazali motnje perfuzije miokarda pri bolnikih z izolirano NKMP. V nasprotju z 
ostalimi raziskavami smo pri 11 preiskovancih dokazali večjo izraženost motenj perfuzije 
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med obremenitvijo, kar je predstavljalo obremenitveno ishemijo miokarda. Skupino z 
obremenitveno ishemijo miokarda smo nato primerjali s skupino, kjer ishemije miokarda 
nismo dokazali, česar doslej v raziskavah še niso preiskovali. 
 
Ob primerjavi obeh skupin smo pri skupini z ishemijo miokarda med obremenitvijo dokazali 
pomembno večje dimenzije levega prekata, ocenjeno s premeri in volumni levega prekata v 
sistoli in diastoli. Skupina z ishemijo miokarda je, v primerjavi s skupino brez ishemije 
miokarda, imela tudi pomembneje znižan iztisni delež levega prekata. Prikazali smo tudi 
jasno korelacijo med obsegom ishemije miokarda ter velikostjo levega prekata. Ugotovitev 
naše raziskave je skladna z ugotovitvami raziskav drugih avtorjev, ki so pokazale, da so 
končne diastolične in sistolične dimenzije levega prekata pri bolnikih z NKMP pogosto 
povečane, iztisni delež levega prekata pa znižan3,5,8,39,40. Vse več je dokazov, da je vzrok za 
povečane dimenzije levega prekata in znižan iztisni delež levega prekata pri bolnikih z NKMP 
zmanjšana perfuzija miokarda levega prekata39-41. Nasprotno pa je naša raziskava prva 
potrdila povezavo med dokazano ishemijo miokarda ter njenim obsegom in povečanimi 
dimenzijami in znižanim iztisnim deležem levega prekata.  
 
Naša raziskava je pri bolnikih z NKMP, kjer smo dokazali ishemijo srčne mišice, dokazala tudi 
pomembneje znižan GLS v primerjavi s skupino brez dokazane ishemije miokarda. Podobno 
kot v naši raziskavi so drugi avtorji prav tako dokazovali pomembno nižji GLS pri bolnikih z 
NKMP. Peters je s sodelavci primerjal GLS bolnikov z NKMP z zdravimi preiskovanci in 
ugotavljal pomembno nižje parametre globalnih kazalnikov miokardne deformacije levega 
prekata43. Natančnejšo povezavo med GLS in sistolično disfunkcijo levega prekata je 
opredelil Arenas s s sodelavci, ki je dokazal, da je GLS pomembno nižji pri bolnikih z NKMP, 
ki imajo LVEF manj kot 50 %44. Skladno z ugotovitvami drugih avtorjev smo tudi pri naših 
preiskovancev ugotavljali znižane vrednosti GLS pri vseh preiskovancih, tudi tistih brez 
dokazane ishemije miokarda. Dodatno pa smo pri naših bolnikih z NKMP dokazali jasno 
korelacijo med dokazano ishemijo in nižjim GLS; skupina bolnikov z NKMP z dokazano 
ishemijo miokarda je imela pomembno nižji GLS, kakor skupina brez dokazane ishemije.  
 
Pri bolnikih z NKMP je pogosto motena tudi diastolična funkcija levega prekata. V 
francoskem registru so opisovali kar 52 % primerov z ocenjenimi povečanimi polnilnimi tlaki 
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levega prekata45, vendar mehanizem diastolične disfunkcije ni bil opisan. V naši skupini z 
ishemijo miokarda je bil parameter povečanega polnilnega tlaka levega prekata (E/e’) večji 
kot v skupini, kjer ishemije nismo dokazali. Ker so praviloma višji polnilni tlaki levega prekata 
povezani tudi z višjo stopnjo diastolične disfunkcije35, lahko iz rezultatov sklepamo, da je 
diastolična funkcija pri NKMP motena zaradi ishemije miokarda. 
 
O disfunkciji desnega prekata pri NKMP je manj podatkov kot o disfunkciji levega prekata, 
saj je miokard desnega prekata že fiziološko močneje trabekuliran in zaradi tanjše stene 
desnega prekata ter hipertrabekulacije dosega diagnostične kriterije, veljavne za diagnozo 
NKMP levega prekata3,46. V nedavni raziskavi je Stämpfli s sodelavci primerjal 
trabekuliranost desnega prekata pri zdravih preiskovancih in bolnikih z NKMP in ugotovil 
precejšnjo podobnost v trabekuliranosti desnega prekata pri obeh preiskovanih 
populacijah46. Kot najverjetnejši vzrok povečanih dimenzij desnega prekata in sistolične 
disfunkcije pri bolnikih z NKMP tako niso hipertrabekulacije desnega prekata. Najpogosteje 
je disfunkcija desnega prekata pri bolnikih z NKMP posledica povečane poobremenitve 
desnega prekata ob disfunkciji levega prekata ter okrnjene medprekatne odvisnosti47. 
Morebitne ishemije miokarda desnega prekata glede na dostopno literaturo še niso 
preiskovali. V naši raziskavi smo dokazali korelacijo med ishemijo miokarda levega prekata 
ter velikostjo in sistolično funkcijo desnega prekata. Najverjetneje pri bolnikih ni šlo za 
sočasno prizadetost miokarda desnega prekata v sklopu NKMP, temveč za pojav disfunkcije 
desnega prekata kot posledica bolezni levega prekata, skladno z ugotovitvami več avtorjev v 
dostopni literaturi5,46. S scintigrafijo miokarda z obremenitvijo morebitnih motenj perfuzije 
desnega prekata zaradi prenizke ločljivosti scintigrafske preiskave in tankega miokarda 
desnega prekata nismo mogli ocenjevati, kar je znana omejitev preiskavne metode38. 
 
V naši raziskavi smo preiskovali tudi nevrohumoralni odgovor odgovora na srčno 
popuščanja, ocenjen s serumsko vrednostjo NT-proBNP. Višje serumske vrednosti NT-
proBNP je opisoval že Chin s sodelavci pri osmih bolnikih z NKMP2. Stämpfli s sodelavci je 
dokazal, da je višja serumska vrednost NT-proBNP povezana s slabšim kliničnim izhodom 
bolnikov z NKMP48. Skladno z ugotovitvami drugih avtorjev smo pri vseh naših bolnikih 
ugotavljali povečano serumsko vrednost NT-proBNP. Kot prvi pa smo dokazali tudi jasno 
povezavo med dokazano ishemijo miokarda in povečanimi serumskimi vrednostmi NT-
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proBNP. Skupina bolnikov z dokazano ishemijo miokarda je namreč imela pomembno višje 
serumske vrednosti NT-proBNP v primerjavi s skupino brez dokazane ishemije. 
 
Sklepamo lahko, da pri bolnikih z NKMP ishemija miokarda pomeni pomembno 
patohistološko osnovo pri stopnji srčnega popuščanja in vodi v pomembno večje končne 
sistolične in diastolične dimenzije levega ter desnega prekata, v višjo stopnjo diastolične 
disfunkcije ter bolj izražen nevrohumoralni odgovor organizma, značilen za srčno 
popuščanje. Izsledki naše raziskave so skladni z ugotovitvami drugih avtorjev, vendar je naša 
raziskava v dostopni literaturi prva, ki je miokardno ishemijo neposredno povezala s 
kliničnimi podatki bolnikov in stopnjo srčnega popuščanja.  
 
5.2. Klinična uporabnost raziskave 
 
Ker vzročno zdravljenje NKMP ne obstaja, bolniki pogosto postanejo simptomatski z znaki in 
simptomi napredovalega srčnega popuščanja6,15,16. S smernicami priporočeno zdravljenje 
srčnega popuščanja je pogosto manj učinkovito, objavljena je bila le manjša raziskava, kjer 
so pri bolnikih z NKMP, zdravljenih z blokatorji receptorjev beta, dokazali znižanje mase 
miokarda levega prekata30, kar je sicer bilo dokazano pri bolnikih z dilatacijsko 
kardiomiopatijo49. V raziskavi niso preiskovali morebitnega značilnega izboljšanja 
simptomatike bolnikov z NKMP, upada serumske vrednosti NT-proBNP, kakor tudi ne 
morebitnega izboljšanja iztisnega deleža levega prekata30. V naši raziskavi so imeli bolniki z 
NKMP in srčnim popuščanjem z okrnjenim iztisnim deležem uvedeno ustrezno terapijo 
srčnega popuščanja po smernicah za zdravljenje kroničnega srčnega popuščanja25. Kljub 
uvedeni terapiji srčnega popušanja smo v sledenju bolnikov po opravljeni raziskavi 
ugotavljali pomembno poslabšanje znakov srčnega popuščanja pri treh bolnikih z dokazano 
ishemijo miokarda; dva sta uspešno imela opravljeno presaditev srca, en bolnik je umrl.  
 
Pri zdravljenju simptomatskega srčnega popuščanja se v zadnjih letih vse pogosteje 
uporablja kombinacija zaviralcev angiotenzinskih receptorjev in neprilizina. V dostopni 
strokovni literaturi je na voljo le predstavitev primera, kjer je pri bolniku z NKMP po uvedbi 
zaviralca angiotenzinskih receptorjev in neprilizina, sakubitril/valsartana, prišlo do 
izboljšanja iztisnega deleža levega prekata50. Pri bolnikih v naši raziskavi kombinacije 
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zaviralcev angiotenzinskih receptorjev in neprilizina nismo opisovali, saj za čas raziskave 
zdravila še ni bilo možno predpisati. 
 
Bolniki z NKMP pogosto potrebujejo zdravljenje s presaditvijo srca in, ob pomanjkanju 
ustreznih donorskih organov, premostitveno zdravljenje z LVAD3,5,15. Vstavitev LVAD je pri 
bolnikih z NKMP tehnično zahtevnejša zaradi tanjše kompaktne plasti miokarda, številnih 
trabekulacij na mestu vtočne kanile naprave ter povečane nagnjenosti k trombembolijam 
bolnikov z NKMP51. V naši preiskovani skupini je pri treh bolnikih prišlo do znakov 
napredovalega srčnega popuščanja, pri dveh je bila uspešno opravljena presaditev srca, 
bolnikov s potrebo po zdravljenju z LVAD nismo imeli. 
 
V strokovni literaturi so dostopne raziskave pri bolnikih z neishemično dilatativno 
kardiomiopatijo, kjer so dokazali izboljšanje perfuzije v področjih aplikacij matičnih celic52. 
Matične celice srčni mišici zagotavljajo sposobnost samoobnavljanja; CD34+ matične celice 
in mezenhimske matične celice so v raziskavah s svojim ugodnim vplivom na angiogenezo 
vodile v povečanje gostote kapilar v srčni mišici in s tem izboljšanje perfuzije miokarda53. 
Terapija z matičnimi celicami bi lahko bila povezana z izboljšanjem simptomov in znakov 
srčnega popuščanja ter izboljšanjem LVEF tudi pri bolnikih z NKMP, kar smo že opazili na 
kliničnem primeru bolnice54. Pri 28-letni bolnici z dokazano NKMP, ki je bila predhodno 
zdravljena optimalno z zdravili zoper srčno popuščanje, je po aplikaciji CD34+ matičnih celic 
prišlo do značilnega izboljšanja sistolične funkcije levega prekata (LVEF je porasel iz 35 % na 
51 %). Prišlo je tudi do značilnega upada serumske vrednosti NT-proBNP (od 379 na 119 
pg/mL) in značilnega izboljšanja fizične zmogljivosti, ocenjene s 6-minutnim testom hoje 
(490 na 610 metrov)54. 
 
5.3. Omejitve raziskave 
 
Opravljena raziskava ima nekaj omejitev. Definicija NKMP namreč še ni povsem jasna, 
številni avtorji si niso enotni glede patohistološke slike NKMP5. Čeprav je velikost 
preiskovane skupine bolnikov z NKMP ena večjih v dostopni literaturi, je bila skupina še 
vedno razmeroma majhna, z le enajstimi bolniki s scintigrafsko dokazano ishemijo miokarda. 
Izsledke raziskave je potrebno vrednotiti s pazljivostjo, potrebna bi bila večja raziskava s 
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kliničnim sledenjem za večjo klinično uporabnost. Definicija ishemije, dokazane s SPECT 
miokarda, je bila prenešena iz smernic za slikovno diagnostiko koronarne bolezni38, ki je bila 
v naši preiskovani skupini predhodno izključena. S scintigrafijo miokarda tudi ne moremo 





Z raziskavo smo ugotovili, da je pri bolnikih z NKMP pogosta pojavnost motenj prekrvitve 
srčne mišice, ugotovili smo tudi pojavnost ishemije srčne mišice, kar bi lahko doprineslo k 
razlagi patogeneze NKMP. 
 
Dokazali smo povezavo med ishemijo srčne mišice in stopnjo srčnega popuščanja; 
scintigrafsko bolj izražena ishemija je vodila v večje sistolične in diastolične dimenzije in nižji 
iztisni delež levega prekata ter višjo stopnjo diastolične disfunkcije, ocenjene s povečanimi 
polnilnimi tlaki levega prekata. Ishemija srčne mišice je bila povezana tudi z nižjimi 
parametri globalnih kazalcev miokardne deformacije levega prekata. Bolj izražena ishemija 
je bila povezana tudi z večjimi dimenzijami in slabšo sistolično funkcijo desnega prekata. 
Obseg ishemije srčne mišice bolnikov z NKMP je bil dokazano povezan z bolj izraženo 
nevrohumoralno aktivacijo, ocenjeno s serumsko vrednostjo NT-proBNP, kar je značilno za 
napredovalo srčno popuščanje. 
 
Naše ugotovitve predstavljajo doprinos k razumevanju patofiziologije NKMP. Ob slabši 
učinkovitosti terapije srčnega popuščanja nakazujejo možnost novejših metod zdravljenja 
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